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L hypertension arterielle pulmonaire de 
I'enfant est rare et de mauvais pronos- 
I ticen I'absencedetraitement. 

Elle est idiopathique, familiale ou secon- 
daire a une cardiopathie congenitale avec 
shunt gauche-droite ou a une maladie pul- 
monaire. 

L'hypertension arterielle pulmonaire per- 
sistante du nouveau-ne et postoperatoire 
des cardiopathies congenitales sont des 
formes a part du fait de leur contexte et de 
leur evolution aigue. 

Un bilan etiologique complet et revalua- 
tion de sa severite par la classification fonc- 
tionnelle de I'Organisation mondiale de la 
sante et de la New York Heart Association 
(NYHA) permettent de definir des strate- 
gies therapeutiques adaptees. 1 

DIAGNOSTIC 

Comme pour I'adulte, l'hypertension 
arterielle pulmonaire se definit par une ele- 
vation anormale des pressions, superieure 
a 25 mmHg de pression pulmonaire 
moyenne au repos, superieure a 30 mmHg 
a I'effort; et/ou des resistances arteriolaires 
pulmonaires superieures a 2 unites 
Wood/m 2 . 12 

Suspectee par la Clinique (cyanose, dys- 
pnee, polypnee, douleurs thoraciques et 
syncope d'effort), I'echocardiographie per- 
met d'en faire le diagnostic. Elle en apprecie 
egalement le retentissement et recherche 
une cardiopathie congenitale associee. Des 
vitesses maximales sur le flux d'insuffi- 
sance tricuspide superieures a 2,5 m/s sont 
utilisees pour detecter une hypertension 
arterielle pulmonaire (en I'absence des- 
truction entre le ventricule droit et les 
arteres pulmonaires). En cardiologie pedia- 
trique, le critere d'elevation des pressions 
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pulmonaires superieur a 50 % des pres- 
sions systemiques est egalement utilise 
pour le diagnostic. 1 Le retentissement de 
l'hypertension arterielle pulmonaire peut 
etre apprecie qualitativement, en evaluant 
la dilatation des cavites droites, la fonction 
du ventricule droit et celle du ventricule 
gauche. 

Le retentissement fonctionnel peut etre 
egalement apprecie par le test de marche 
de 6 minutes, realisable chez I'enfant des 
I'agede5-6ans. 3 

Le catheterisme cardiaque droit est I'exa- 
men de reference pour mesurer les pres- 
sions et les resistances pulmonaires. II per- 
met, en effectuant un test de vasoreactivite 
avec le plus souvent du monoxyde d'azote 
inhale (NO), d'estimer la reponse a certains 
traitements vasodilatateurs. 1 

TRAITEMENT 

La prise en charge therapeutique depend 
du degre de l’hypertension arterielle pul- 
monaire ainsi que de son retentissement. 

Regies hygieno-dietetiques 

L'oxygenotherapie est utile chez les 
enfants hypoxemiques. La prevention des 
infections respiratoires par les vaccinations 
est indispensable. Les sejours en altitude 
ainsi que les efforts violents sont proscrits. 

Vasodilatateurs pulmonaires 

Dans l'hypertension arterielle pulmonaire 
idiopathique, les inhibiteurs calciques ont 
montre leur benefice chez les enfants ayant 
un test de vasoreactivite au monoxyde 
d'azote positif au catheterisme cardiaque. 
Mais les enfants ayant une pression auricu- 
laire droite ou des resistances pulmonaires 
particulierement elevees semblent plus sen- 
sibles aux effets inotropes negatifs et hypo- 
tenseurs des inhibiteurs calciques. 

Les prostacyclines (epoprostenol [Flo- 
lan]) sont devenues le traitement de refe- 


rence de l'hypertension arterielle pulmo- 
naire idiopathique en stade NYHA IV. 1 
L'epoprostenol est indique chez tous les 
enfants non repondeurs aux tests de vaso- 
reactivite ou repondeurs chez lesquels le 
traitement par inhibiteur calcique n’en- 
traine pas d'amelioration significative 
fonctionnelle ou hemodynamique. Sa 
courte duree de vie impose une adminis- 
tration intraveineuse continue. D'autres 
formes de prostacyclines administrables 
par d'autres voies (inhalee, sous-cutanee) 
sont a I'etude. 

Les antagonistes de I’endotheline 
(bosentan [Tracleer]) sont un traitement en 
cours de validation chez I'enfant, avec plu- 
sieurs etudes montrant sa bonne tolerance 
et son efficacite. 2 1 Is inhibent Taction de 
I'endotheline, vasoconstricteur arteriolaire 
synthetise en exces en cas d’hypertension 
arterielle pulmonaire. On peut envisager sa 
prescription des le stade NYHA II. 

Les inhibiteurs de la phosphodiesterase 5 
(sildenafil [Revatio]) sont un traitement a 
I'etude qui est prometteur, mais dont I'expe- 
rience chez I'enfant est encore limitee au 
relais avec le NO dans les hypertensions 
arterielles pulmonaires postoperatoires des 
cardiopathies congenitales. 4 

Le NO inhale a montre son efficacite 
dans les poussees aigues d'hypertension 
arterielle pulmonaire sur des series pedia- 
triques, mais son administration ne peut 
pas se faire en traitement chronique. 1 

Traitements adjuvants 

I Is sont surtout destines a prevenir ou 
traiter les complications. Une anticoagula- 
tion moderee ( international normalized 
ratio [INR] entre 1,5 et 2,5) par antivita- 
mine-K permet de prevenir les accidents 
thrombo-emboliques. 

Les medicaments diuretiques et/ou vaso- 
dilatateurs sont efficaces en cas de poussee 
d'insuffisance ventriculaire droite. 
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Traitements invasifs 

Ms consistent en la realisation d'un shunt 
droite-gauche au niveau auriculaire par 
catheterisme, ou au niveau pulmonaire chi- 
rurgicalement, ce gui peut permettre de 
preserver le debit systemigue dans un 
contexte de dysfonction ventriculaire 
droite. I Is sont parfois proposes en cas 
d'echec des traitements medicaux avant 
d'envisager la transplantation. 

Transplantation pulmonaire 

Compte tenu de la rarete des greffons, en 
particulier chez I'enfant, et du mauvais pro- 


nostic avec une survie inferieure a 50 % a 
5 ans, 1 2 * * 5 la transplantation pulmonaire est 
consideree comme un traitement palliatif. 
Elle reste indiguee en cas d'echec de tous 
lesautres traitements. 
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Traitement conventionnel 

Anticoagulation de longue duree 

Le traitement anticoagulant permet de diminuer la mor- 
talite des patients ayant une hypertension arterielle pulmo- 
naire par la reduction probable des phenomenes de throm- 
bose in situ. 12 En consequence, le traitement anticoagulant 
oral par antivitamine-K est propose de maniere systema- 
tique lorsqu’il n’existe pas de contre-indication (objectif de 
T international normalized ratio [INR] : 1,5 a 2,5). 

Diuretiques 

Les diuretiques, en association avec le regime sans sef 
permettent de reduire la volemie, de diminuer les signes 
de surcharge ventriculaire droite et d’ameliorer la symp- 
tomatologie. La posologie doit etre adaptee a la clinique 
(poids de base, presence d Vied erne des membres infe- 
rieurs), mais peut etre aussi ajustee en fonction des pres- 
sions de remplissage cardiaque droit mesurees lors des 
bilans hemodynamiques. 10 

Oxygenotherapie 

Theoriquement, l’hypoxie peut aggraver l’hyperten- 
sion pulmonaire par augmentation de la vasoconstriction 
hypoxique. Une oxygenotherapie doit done etre envisa- 
gee chez les patients ayant une hypoxie severe (Pa0 2 
< 60 mmHg). Son interet, en cas de shunt vrai, est tres 
controversy L’oxygenotherapie de deambulation peut 
etre discutee en cas de desaturation importante a F effort 
(superieure a 10 % et/ou lorsque la saturation en oxy- 
gene est inferieure a 90 %) bien qu’aucune etude n’ait 
demontre son interet. Ce traitement est done essentielle- 
ment symptomatique et peut ameliorer la qualite de vie 
par diminution de la dyspnee et amelioration des capaci- 
tes fonctionnelles a l’effort. 10 Une oxymetrie nocturne 
et/ ou un enregistrement polysomnographique doivent 
etre proposes en cas de suspicion de pathologie respira- 


toire bee au sommeil (en particulier de syndrome d’ap- 
nees obstructives du sommeil). La place de l’oxygeno- 
therapie nocturne, en cas de desaturation nocturne sans 
syndrome d’apnees du sommeil, n’a jamais ete evaluee. 

Traitement specifique de I'HTAP 

Si Fobjectif principal est bien sur l’amehoration de la 
survie, il est necessaire de prendre en compte de nom- 
breux objectifs secondaires : ameboration de la qualite de 
vie, des symptomes et des capacites a Feffort. 

Inhibiteurs calciques 

Les inhibiteurs calciques peuvent s’opposer a la 
vasoconstriction, mais ils n’ont pas d’effet sur le remo- 
delage vasculaire pulmonaire. Chez certains patients, la 
vasoconstriction predomine largement sur les pheno- 
menes de remodelage vasculaire, et les inhibiteurs 
calciques peuvent apporter un benefice clinique. Ces 
patients « repondeurs » sont identifies par un test de 
vasodilatation aigue realise au cours du catheterisme 
cardiaque droit. On definit comme « repondeurs » les 
patients ayant une baisse de la pression arterielle pul- 
monaire moyenne d’au moins lOmmFTg jusqu’a un 
niveau inferieur a 40 mmHg avec un debit cardiaque 
normal ou augmente au cours de l’inhalation de NO. 13 
Malheureusement, ces patients ne representent qu ’envi- 
ron 10 % de l’ensemble des patients ayant une hyper- 
tension arterielle pulmonaire idiopathique. Chez eux, le 
diltiazem, la nifedipine ou l’amlodipine permettront 
une reponse clinique tres satisfaisante. 14 

Derives de la prostacycline 

La prostacycline administree par voie intraveineuse 
continue (epoprostenol) est un puissant vasodilatateur et 
antiproliferant. Du fait d’une tres courte demi-vie, l’epo- 
prostenol ne peut etre administre que par voie intravei- 
neuse continue a l’aide d’une pompe connectee a un 
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